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Introduction
　　The　myxoid　type　of　chondrosarcoma　in　the　intracranial　regions　is　extremely　rare’）2）5）．　We　describe　a
clinically　and　morphologically　typical　case　of　intracranial　myxoid　chondrosarcoma　and　discuss　its　clinical，
neuroradiological　and　pathological　characteristics　and　therapeutic　aspects．
Case　report
　　A　21－year－old　woman　was　admitted　with　a　4　month　history　of　deteriorating　vision　of　the　right　eye　and
the　right　frontal　headache　on　October　16，　1992．　She　also　had　the　right　blepharoptosis　and　exophthalmos
for　the　last　2　months．　The　general　physical　examination　was　non　contributory．
　　Examination　of　the　right　eye　revealed　reduced　acuity，　blepharoptosis，　impaired　eyeball　movement
apart　from　abduction　movement，　mydriasis，　and　sluggish　direct　and　indirect　light　reflex．　Fundoscopic
findings　were　clear　and　unremarkable．　She　also　had　hypesthesia　in　the　area　of　rami　1　of　the　trigeminal
nerve，　but　other　neurological　examinations　revealed　no　abnormalities．
　　Skull　X－ray　fUms　revealed　calcification　in　the　dorsum　sellae．　Tomograms　of　the　sella　turnica　revealed
mild　destruction　and　protrusive　calcification　in　the　right　posterior　clinoid　process　（Fig．　I　a）．　CT　scan
revealed　a　calcified　lesion　with　a　slight　circumferential　enhancement　（Fig．　I　b）．　MRI　scan　revealed　a　well
demarcated　extra－axial　mass，　with　hypointense　T　l　and　homogeneously　hyperintense　T2　images，　at　the
posterior　part　of　the　right　cavernous　sinus．　After　injection　of　Gd－DTPA，　the　tumor　was　enhanced
heterogeneously　（Fig，　l　c，　d）．　Right　carotid　and　vertebral　angiography　revealed　the　tumor　to　be　avascular
with　no　displacement　of　surrounding　vessels．
　　A　right　frontotemporal　craniotomy　with　orbitozygomatic　osteotomy　was　performed　on　November　一
1992．　A　subtemporal，　intradural，　transcavernous　approach　was　chosen，　since　the　tumor　occupied　the
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Fig．　1：a　Tomogram　of　sella　turnica．，　b；CT　scan　（plain）　showed　mild　bony　destruction　and　protrusive
　　　　calcification　within　the　right　posterior　clinoid　process．　c；Coronal　T　l，　d；Coronal　Tl　Gd－DTPA　MRI
　　　　scans　showed　hypointense　and　heterogeneously　enhanced　tumor　occupying　the　posterior　part　of　the
　　　right　cavernous　sinus．
posterior　part　of　the　cavernous　sinus．　Piece　meal　removal　was　performed　from　the　posterior　clinoid
process，　the　superior－posterior　area　of　the　right　cavernous　sinus　and　tentorial　notch．　The　tumor　was　well
demarcated　and　encapsulated，　and　soft　like　jelly，　virtually　avascular　and　cartilage－like．
　　Radiotherapy　with　a　total　dose　of　56cGy　was　given　to　the　tumor　bed，　although　the　post－operative
CT－scans　showed　no　evidence　of　residual　tumor．　At　present　three　years　after　surgery，　no　tumor
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recurrence　has　been　recognized，　although　blepharoptosis，　impaired　eye　ball　movement，　and　mydriasis
perslst．
Pathological　examination
　　Histologically，　the　tumor　consisted　of　round，　stellate　or　elongated　cells　with　various　amounts　of
cytoplasm　arranged　in　cords　and　strands　in　an　abundant　myxoid，　partly　calcified　chondroid　matrix．
Tumor　cells　possessed　lacunar　spaces．　The　nuclei　were　oval　to　ellipsoid．　The　cytoplasm　in　some　tumor
cells　had　periodic　acid－Schiff　（PAS）　positive　materials，　which　were　digested　with　diastase，　indicating　them
to　be　glycogen．　The　myxoid　matrix　was　stained　with　Alcian　blue　and　was　partially　digested　by
hyaluronidase　（Fig．　2a）．　Although　there　was　multifocal　increased　cellularity，　mitosis　was　not　observed．
Physaliphorous　cells　were　absent　（Fig．　2b）．
　　Immunohistochemical　staining　was　negative　for　cytokeratin，　EMA　and　GFAP，　but　strongly　postive　for
vimentin　and　S－100　protein．　On　electron　microscopy，　the　tumor　cells　were　dispersed　loosely　amidst．the
matrix．　The　cytoplasm　contained　various　types　of　organellae　such　as　intermediate　filaments，　mitochon－
dria，　Golgi　complexes，　and　rough　endoplasmic　reticulum　（RER）．
　　However，　the　number　and　development　of　such　organellae　varied　considerably　from　cell　to　cell．　There
were　many　villous　cytoplasmic　processes　on　the　cell　surface．　There　were　no　external　lamina　or　intercel－
lular　junction　apparatus．　The　extracellular　matrix　was　amorphous，　granular　and　contained　collagen
fibrils　（Fig．　2c）．
Discussion
　　Intracranial　chondrosarcomas　radiographically　show　bony　destruction　and　calcification　with　stippled，
finely　speckled，　mottled　or　amorphous　appearence　on　X－ray6）iO）．　CT　scan　exhibits　a　high　density　and
minimal　to　moderate　enhancement　after　intravenous　injection　of　contrast　material．　On　MRI　scan，　it　is
hypointense　on　T　l　and　hyperintense　on　T2－weighted　images，　and　shows　heterogeneous　enhancement
after　injection　of　Gd－DTPA6）7）．
　　Angiographically　it　is　usually　avascular7）iO）．　Although　these　radiographic　findings　of　chondrosarcoma
are　distinct　from　those　of　meningioma，　which　exhibit　homogeneous　enhancement　on　CT　and　MRI，　and
angiographically　rich　vascularity　from　meningeal　vessels，　most　of　these　are　also　reported　in　chondromas
and　chordomas．　Therefore，　the　definitive　diagnosis　can　only　be　made　based　on　morphological　examina－
tionsi）．
　　Chondrosarcoma　must　be　pathologically　distinguished　from　chordoma，　which　also　arises　from　the　skull
base．　However，　chordoma　is　histologically　characterized　by　a　lobular　disposition　of　large　cells　“physali－
phorous　cells，’，　containing　intracytoplasmic　vacuoles　with　PAS－positive　materials，　and　electron　microscop－
ically　by　the　presence　of　characteristic　mitochondrial－RER　complex5）．　Immunohistochemical　studies　show
chordoma　to　be　positive　for　epithelial　antigens，　cytokeratin，　EMA　and　S－100　protein5）6）．　Chondroid
chordoma，　a　subtype　of　chordoma，　may　have　a　close　morphological　resemblance　to　that　of　chondrosar－
coma．　However，　it　also　has　typical　immunohistochemical　features　of　chordoma．　In　this　regard，　neither
physaliphorous　cells　nor　ultrastructural　characteristics　of　chordomas，　such　as　mitochondrial－RER
complexes　and　desmosomes，　and　immunohistochemical　negativity　for　cytokeratin　and　EMA　in　our　case
indicated　this　tumor　not　to　be　chordoma．
　　Evans　et　a14）　emphasized　that　in　skeletal　chondrosarcomas　there　was　a　good　correlation　between　the
histological　malignancy　criteria　and　the　clinical　behavior．　Low　grade　tumors　rarely　metastasize，　whereas
more　than　70％of　high　grade　tumors　are　reported　to　have　lung　metastasis4）6）10）．　The　5－year　and　l　O－year
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Fig．2：　Tumor　consists　of　uniform
　　　round，　stellate　or　elongated　cells
　　　arranged　in　cords　and　strands　in　an
　　　abundant　myxoid　stroma．　The　cells
　　　contained　round，　dark　nuclei　with
　　　clear　detail　and　bubbly　cytoplasm
（a）．　Occasionally　cellularity　was　in－
creased　（b）　and　tumor　cells　were
within　lacunae　in　a　chondroid　matrix
（HE　stain，　×340）．　Cytoplasm　con－
tained　well－developed　Golgi　complex－
es　and　abundant　dilated　RER．　The
cells　were　not　surrounded　with　base－
ment　membrane　and　no　intercellular
junctions　were　seen．　The　extracellular
material　was　granulo－flocculent　with－
out　any　particular　structure　（c，　×
6000）．
survival　rate　were　Grade　1　909（o　and　80910，　Grade　II　81910　and　649（o，　Grade　III　43910　and　36910，
respectively4）6）．　Salcman　et　a17）　also　histologically　subclassified　the　intracranial　chondrosarcoma　into　three
types，　i．e．，　classical，　myxoid　and　mesenchymal　types，　and　emphasized　that　there　was　a　difference　in
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prognosis　among　them．　For　example，　the　5－year　survival　rate　after　surgical　resection　combined　with　either
high　dose　rate　or　high　energy　radiation　was　8290　in　the　classical　type　and　4090　in　the　mesenchymal　type，
respectively．　Myxoid　chondrosarcoma　is　intermediate　in　malignancy．　On　the　other　hand，　Enzinger　et　a13）
pointed　out　that　intracranial　chondrosarcomas　with　a　significant　amount　of　myxoid　matrix　similar　to
presented　case　may　be　less　aggressive　than　classical　chondrosarcomas　with　well－fbrmed　cartilage8）．　If　so，
our　case　might　have　a　favorable　outcome．　As　a　matter　of　fact，　there　has　been　no　tumor　recurrence　or
metastasis　for　three　years　after　surgery　and　radiotherapy．
　　As　to　the　therapeutic　aspects　of　myxoid　chondrosarcoma，　the　extent　of　surgical　resection　is　a　critical
factor7）．　lf　it　is　not　completely　resected，　recurrence　is　common．　Although　proton　beam　radiation9）　and
brachytherapy7）　have　been　suggested　as　complementary　therapy，　their　roles　remain　uncertain　in　terms
of　therapeutic　usefulness，　since　at　present　the　f（）llow－up　period　of　these　treatment　is　too　short　to　evaluate7）．
　　We　believe　therefore　that　intracranial　myxoid　condrosarcoma　must　be　initially　aggressively　resected
followed　by　modified　radiotherapy，　and　that　further　operative　intervention　should　be　performed　if　tumor
recurrence　is　identified．
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頭蓋底に発生した類粘液性軟骨肉腫の1例
秋元治朗1）原岡　嚢2）
伊東　洋2）工藤玄恵3）
田無第一病院脳神経外科1）
東京医科大学脳神経外科2）
　同　第2病理3）
　極めて稀とされる頭蓋底原発の類粘液性軟骨肉腫の一例を報告した．
　症例は21歳，女性．右海綿静脈洞症候群にて発症した．頭部X線断層写にて後床突起に不整形，隆起状石
灰化を認め，CT，　MRI検査にて右海綿静脈洞後半部を占拠し，造影剤にて不均一に増強される石灰化腫瘍を
認めた．脳血管写では明かな腫瘍濃染像を認めなかった．手術は右側頭葉下面より海綿静脈洞経由で腫瘍に
至り，白色，ゼリー状の腫瘍を全摘した．術後再発予防目的に局所56cGyのLinac照射を行い，術後3年を
経て明かな再発傾向を認めていない．
　摘出組織は類粘液性，Alcian－blue陽性の基質に，星状から紡錐形の細胞が比較的細胞密度高く索状配列を
なしており，その細胞質はPAS陽性で小空胞を有している．免疫組織化学的にはVimentin，　S－100蛋白陽
性であったが，Cytokeratin，　EMAは陰性であった．電子顕微鏡像では脊索腫に特徴的とされるmito－
chondria－RER　complexやdesmosome等の接着装置は全く認められず，類粘液性軟骨肉腫と診断された．
頭蓋内原発軟骨肉腫の鑑別診断としては髄膜腫と脊索腫があげられるが，前者との鑑別は腫瘍の造影効果や
血管写所見より容易である．一方後者との鑑別はその組織像に委ねられ，physaliphorous　ce11の存在や電子
顕微鏡像におけるmitochondria－RER　complexや接着装置の存在有無が重要とされる．臨床経過は体幹骨発
生例においては病理組織像上の悪性度に相関するとされ，類粘液性のものは中等度の悪性度とされるのに対
し，頭蓋内原発例においては良好な経過をとるとされる．実際文献例でも積極的な外科的切除と局所放射線
照射が行われ，再発例の報告は認めていない．今後より長期のfollow　upと症例の積み重ねが必要と思われ
る．
キーワード：頭蓋底腫瘍，軟骨肉腫，電子顕微鏡．
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